患者，男，58岁。50年前发现右侧腋窝及左侧腹股沟融合性肿物，质韧、活动度差、无压痛，触诊右侧腋窝可及约3 cm×3 cm肿物，触诊左侧腹股沟可及约3 cm×2 cm肿物，无发热、盗汗等症状，未治疗。2009年1月患者因"右肘部新发肿物"至当地医院就诊，触诊肿物约1 cm×1 cm，当地医院行右肘部及右侧腋窝肿物切除术，腋窝肿物免疫组化：CK（−）、CK7（−）、Syn（−）、CgA（−）、CD56（−）、P53（−）、Ki-67（−，\<10%）、GCDFP-15（−）、CD68（−）、S100（−）、CD1a（−）、CD163（−）（[图1A](#figure1){ref-type="fig"}）。诊断为"Rosai-Dorfman病"。术后未进一步治疗。2013年4月患者疾病进展至当地医院诊治，全身皮肤可见多处结节，并侵及右侧肋骨引起病理性骨折，行右侧第6、7肋骨及左侧腋窝淋巴结切除术，术后疾病仍有进展。自2013年12月起多次给予长春新碱、博莱霉素、阿霉素、环磷酰胺、顺铂等药物化疗，疾病无明显好转，患者出现双下肢乏力。2014年4月，患者为进一步诊治入我院。入院查体：贫血面容，右侧锁骨上可及5 cm×3 cm大小的融合性结节（[图1B](#figure1){ref-type="fig"}），前胸部、背部、上臂、双下肢皮肤可见多处结节，双侧腋窝、双侧腹股沟可触及淋巴结肿大，质韧，活动度差，无压痛；右肘部可见15 cm的陈旧手术疤痕，腋中线至肩胛区可见斜行约30 cm的陈旧手术疤痕，愈合好；第6、7肋部分缺如；心、肺、腹未见明显异常；双下肢肌力正常。血常规：WBC 3.37× 10^9^/L、RBC 1.92×10^12^/L、HGB 65 g/L、PLT 396.00×10^9^/L、中性粒细胞绝对计数（ANC）2.14×10^9^/L、淋巴细胞绝对计数0.83× 10^9^/L。C反应蛋白24.9 mg/L。红细胞沉降率41 mm/h。β~2~微球蛋白2.0 mg/L。IgA 3.0 g/L、IgG 12.4 g/L、IgM 1.3 g/L。CMV、EBV、多瘤病毒、单纯疱疹病毒（I、Ⅱ）均为阴性。抗核抗体谱均为阴性。肺部CT可见肺部多发结节（[图1C](#figure1){ref-type="fig"}）。彩色超声检查：颈部双侧、双侧锁骨上下、双侧腋窝、双侧腹股沟多发低回声团，肝、胆、胰、脾未见明显异常。腰骶部MRI平扫：骶2椎体水平骶管结节（[图1D](#figure1){ref-type="fig"}）；腰2椎体左侧椎间孔、骶2椎体左侧异常信号，考虑为神经根袖囊肿。患者入院后给予对症支持治疗，并予维甲酸（10 mg/d，每日3次）、沙利度胺（200 mg/d）、泼尼松（20 mg/d）口服及干扰素（60 µg/d）静脉注射进行治疗。治疗4周后，可明显观察到锁骨上结节较前变小、变软，局部皮肤较前松弛，并未见新发结节。目前随访4个月，疾病较前无进展。

![Rosai-Dorfman病患者临床及实验室检查特征（箭头所示为病变部位）\
A：组织细胞吞噬炎症细胞（HE染色：×100）；B：右侧锁骨上融合性结节；C：CT示肺部结节；D：腰骶部MRI平扫示骶2椎体水平骶管囊肿](cjh-36-01-073-g001){#figure1}

讨论：Rosai-Dorfman病又称窦性组织细胞增生伴巨大淋巴结病，多以无痛性淋巴结肿大为首发症状，常伴低热。Rosai-Dorfman病发病机制尚不清楚，目前认为可能与病毒感染有关，部分患者伴自身免疫性溶血性贫血、类风湿性关节炎、干燥综合征等免疫系统疾病，提示Rosai-Dorfman病发病可能与免疫紊乱有关。Rosai-Dorfman病主要依靠病理及免疫组化诊断，伸入运动为其典型的病理特征，CD1a阴性，CD68、S-100蛋白阳性，无Birbeck颗粒。本例患者予沙利度胺、维甲酸、泼尼松及干扰素治疗后，皮肤结节较前明显缩小，且未见新发结节。其长期疗效有待进一步观察。
